例1，男，52岁，因"鼻塞，右鼻翼及下眼睑肿胀1个月余"入院。入院后鼻咽镜活检，病理示：（右侧鼻腔下鼻甲）鼻腔NK/T细胞淋巴瘤。免疫组化：Bcl-2（+）、CD20（−）、CD3（+）、Ki-67（90%+）、CD79a（点状+）、CD43（+）、CD45RO（+）、CD56（+）、κ（−）、λ（+）、CK（局灶+）。CT：右侧鼻腔、筛窦、鼻泪管及右侧内眦处实性占位向右部分侵及框内，双侧颈部多发小淋巴结。诊断为NK/T细胞淋巴瘤ⅡE期，国际预后指数（IPI评分）2分，侵及右侧鼻腔、筛窦、鼻泪管，右侧内眦部分、框内，颈部双侧淋巴结。2017年12月予DICE（地塞米松+异环磷酰胺+顺铂+依托泊苷）+门冬酰胺酶方案化疗2个周期达完全缓解（CR），继续以此方案巩固化疗2个周期。2018年5月因骨髓抑制严重，更换为CHOP（环磷酰胺+长春新碱+表阿霉素+泼尼松）+门冬酰胺酶方案化疗1个周期，持续CR。2018年6月11日采用6MV-X线对鼻腔病变及相关区域淋巴引流区放疗共DT 50.4 Gy/28f。2018年8月出现四肢肌力减弱，下肢重于上肢，右侧为甚，进行性加重至活动障碍。肌电图诱发电位：四肢神经源性损害，四肢多发性周围神经损害，下肢偏重。PET-CT：鼻腔、口咽各壁、双侧咽鼓管及咽隐窝未见明显异常，右额部高密度结节代谢未见异常。腰椎穿刺脑脊液检测：常规、生化、细胞学均无异常，流式免疫表型：CD3^−^CD56^+^CD2^−^CD7^−^CD5^−^CD4^−^CD8dim^+^CD99^−^CD45^+^异常NK淋巴细胞占93.5%，诊断为NK/T细胞淋巴瘤继发中枢神经系统（CNS）侵犯。分别于2018年8月、2018年9月予甲氨蝶呤+地塞米松+阿糖胞苷鞘内注射治疗，脑脊液异常NK细胞分别占37.1%、42.76%，因骨髓抑制严重，未进行全身化疗。2018年9月予大剂量甲氨蝶呤+地塞米松化疗，2018年9月19日、2018年11月28日、2018年12月3日再次行腰腰椎穿刺予三联鞘内注射，脑脊液可见较多幼稚淋巴细胞样细胞，因患者Ⅳ度骨髓抑制，暂停给予腰椎穿刺三联鞘注。后患者疾病进展死亡。

例2，男，30岁，2018年5月因"鼻塞、头痛，伴乏力"就诊于外院，行鼻窦手术，术后病理经北京友谊医院病理科会诊：（左侧中鼻甲）NK/T细胞淋巴瘤，免疫组化示：CD21（−）、CD20（−）、CD3（+）、Ki-67（\>40%阳性）、CD5染色结果不满意、CD4阳性细胞数略多于CD8阳性细胞、CD2（+）、CD56（+）、GrB散在阳性、TIA-1（+）、CD10（−）、Bcl-2（−/+）、Bcl-6（−）、C-myc（−）、MUM-1（−）、EBER（+）\>200个/高倍视野。PET-CT示：①双侧鼻腔、蝶窦、筛窦及邻近左眶内软组织密度影；邻近额叶部分密度稍增高；双侧上颌窦内软组织密度影；②颈部双侧Ⅰ～Ⅴ区及左侧锁骨上多发软组织结节影；③胰腺代谢不均匀增高；④左上腹密度增高结节影。明确诊断为：NK/T细胞淋巴瘤Ⅳ期，IPI评分4分，侵及双侧鼻腔、筛窦、蝶窦、上颌窦、额叶、框内、颈部、锁骨上淋巴结、胰腺、左上腹。2018年6月28日予SMILE方案（甲氨蝶呤+异环磷酰胺+依托泊苷+地塞米松+门冬酰胺酶）化疗，化疗2个周期达部分缓解。2018年8月、2018年9月予SMILE方案巩固2个周期，复查PET-CT：①左侧咽部淋巴瘤浸润较前进展；②L3/4右侧椎间孔索条状密度增高影；③双侧鼻腔、蝶窦、筛窦及邻近左眶内、邻近额叶、双侧额窦内软组织密度影范围较前缩小但最大标准化摄取值较前增高，Deauville 5PS分期5分。于2018年9月予DICE+培门冬酶1个周期化疗，化疗间歇期出现双侧眼眶痛、视物不清、听力下降、右侧面部麻木、肢体麻木及活动障碍，下肢肌力Ⅳ级，给予PD1抗体200 mg，2018年10月27日予吉西他滨+依托泊苷+地塞米松+培门冬酶+西达本胺化疗1个周期，2018年11月14日给予PD1抗体100 mg治疗，症状未见明显缓解。后渐发生嗜睡、精神异常，生命体征维持正常。2018年11月25日予司莫司汀+培门冬酶+阿糖胞苷化疗1个周期，期间多次行鞘内注射化疗，脑脊液常规、生化、细胞形态学及免疫表型均无异常，患者意识清楚，神经系统症状改善不明显，后疾病进展合并噬血细胞综合征死亡。
